
C’est	
  son	
  syndrome…	
  

X.	
  ORRY	
  IHN	
  



Clinique	
  

•  Dyspnée	
  d’aggrava6on	
  progressive	
  avec	
  insuffisance	
  tricuspidienne	
  à	
  
l’échographie	
  cardiaque	
  l’échographie	
  cardiaque	
  



-­‐ reflux	
  cavo	
  sus-­‐hépa6que,	
  
-­‐ 	
  dilata6on	
  des	
  veines	
  sus-­‐hépa6ques	
  
-­‐ -­‐métastases	
  hépa6quesdisséminées	
  	
  

TDM	
  thoracique	
  

-­‐ Dilata6on	
  des	
  cavités	
  droites	
  
-­‐ Epanchement	
  pleural	
  bilatéral	
  



TDM	
  abdominale	
  

-­‐ mul6ples	
  lésions	
  hépa6ques	
  
-­‐troubles	
  perfusionnels	
  	
  du	
  foie	
  marqués	
  
-­‐ ascite	
  



Scin:graphie	
  à	
  l’Octréoscan	
  marqué	
  à	
  l’indium	
  	
  111	
  

-­‐ Hyperfixa6on	
  hépa6que	
  marquée.	
  

-­‐ Foyers	
  de	
  fixa6on	
  moins	
  intenses	
  de	
  épaules	
  et	
  du	
  rachis	
  



TDM	
  abdominale	
  

-­‐ Nodule	
  mésentérique	
  
-­‐ Accolement	
  à	
  	
  une	
  anses	
  grêle	
  adjacente	
  
-­‐ ANrac6on	
  des	
  vaisseaux	
  



TDM	
  abdominale	
  

-­‐	
  mésentérite	
  rétrac6le	
  avec	
  souvent	
  
remodelage	
  des	
  branches	
  artérielles	
  en	
  
raison	
  de	
  l'hyperélastogénèse	
  	
  pariétale	
  
provoquée	
  par	
  les	
  secré6ons	
  hormonales	
  
tumorales	
  .Aspect	
  irrégulier	
  ,	
  moniliforme	
  
des	
  artères	
  distales	
  thromboses	
  
segmentaires	
  et	
  réseaux	
  admirables	
  
vicariants	
  



Syndrome	
  de	
  Björk	
  

•  Ou	
  syndrome	
  carcinoïde	
  :	
  

–  manifesta6on	
  cliniques	
  liées	
  à	
  l’hypersécré6on	
  de	
  sérotonine	
  et	
  de	
  prostaglandines	
  

–  survient	
  dans	
  les	
  tumeurs	
  carcinoïdes	
  avec	
  volume	
  tumoral	
  important	
  	
  (et	
  raréfac6on	
  
des	
  hépatocytes	
  fonc6onnels)	
  :	
  métastases	
  hépa6ques	
  mul6ples	
  

–  ou	
  dans	
  les	
  tumeurs	
  endocrines	
  	
  	
  extra-­‐diges6ves	
  qui	
  libèrent	
  leurs	
  sécré6ons	
  
directement	
  dans	
  les	
  veines	
  	
  

-­‐-­‐	
  	
  	
  	
  systémiques	
  	
  de	
  drainage	
  de	
  l'organe	
  qui	
  les	
  héberge	
  
	
  
Décrit	
  en	
  1954	
  	
  par	
  Thorson	
  A	
  ,	
  Bjorck	
  G	
  ,Bjorkman	
  C	
  et	
  Waldenstrom	
  J	
  	
  de	
   	
   	
   	
  

	
  Stockholm	
  Suède	
  

-­‐ NB	
  c'est	
  en	
  fait	
  le	
  2ème	
  	
  auteur	
  	
  
qui	
  est	
  passé	
  à	
  la	
  postérité	
  	
  !	
  !	
  !	
  



Syndrome	
  de	
  Björk	
  

•  Clinique	
  :	
  

–  Flush	
  
–  Bouffées	
  de	
  vasodilata6on	
  cutanée	
  avec	
  

parfois	
  cyanose	
  et	
  état	
  de	
  choc	
  
–  Diarrhées	
  	
  
–  Dyspnée	
  asthma6forme	
  

•  Déclenchement	
  :	
  

–  Emo6on,	
  alcool,	
  prise	
  de	
  médicaments	
  
–  Manipula6on	
  per-­‐opératoire	
  du	
  foie	
  

métasta6que	
  
–  Induc6on	
  anesthésique	
  



Tumeur	
  carcinoïde	
  

•  Diagnos6c	
  biologique	
  :	
  

–  Éléva6on	
  de	
  l’acide	
  5	
  hydroxy-­‐indole-­‐
acé6que	
  urinaire	
  (5	
  HIAA)	
  

–  Chez	
  la	
  pa6ente,	
  il	
  existait	
  également	
  une	
  
importante	
  augmenta6on	
  de	
  la	
  	
  
chromogranine	
  A	
  (marqueur	
  principal	
  des	
  
tumeurs	
  neuroendocrines	
  et	
  des	
  tumeurs	
  
carcinoïdes).	
  



Tumeur	
  carcinoïde	
  
•  Manifesta6ons	
  cardiaques	
  :	
  	
  lésions	
  d’endocardite	
  touchant	
  

élec6vement	
  le	
  cœur	
  droit	
  

•  ANeinte	
  valvulaires	
  	
  

o  tricuspide	
  :	
  

•  La	
  plus	
  fréquente	
  :	
  régurgita6on	
  tricuspidienne	
  et	
  
sténose	
  concomitante.	
  Conséquence	
  de	
  la	
  déforma6on	
  
asymétrique	
  de	
  la	
  valve,	
  de	
  la	
  fusion	
  par6elle	
  et	
  de	
  la	
  
rigidité	
  des	
  feuillets	
  valvulaires	
  

•  Conséquence	
  :	
  insuffisance	
  cardiaque	
  droite	
  par	
  
insuffisance	
  tricuspidienne	
  

o  Pulmonaire	
  :	
  

–  sténose	
  valvulaire	
  	
  
•  Fibroélastose	
  endocardique	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  plaques	
  cardiaques	
  :	
  	
  

–  dépôts	
  blanchâtre	
  à	
  la	
  surface	
  des	
  valves	
  tricuspide	
  et	
  
pulmonaire	
  

–  composées	
  de	
  cellules	
  musculaires	
  lisses,	
  de	
  
myofibroblastes	
  et	
  d’une	
  couche	
  endothéliale	
  sus-­‐
jacente	
  



Tumeur	
  carcinoïde	
  

•  =	
  tumeur	
  endocrine	
  (neuro-­‐endocrine)	
  

•  lésions	
  primi6ves	
  	
  possibles:	
  
–  Intes6nales	
  +++	
  :	
  appendice,	
  duodénum,	
  région	
  iléocæcale,	
  rectum	
  
–  extra-­‐diges6ves	
  	
  (10%)	
  :	
  bronchique,	
  thymique	
  ou	
  ovarienne	
  

•  la	
  dénomina6on	
  de	
  tumeur	
  carcinoïde	
  doit	
  maintenant	
  être	
  réservée	
  aux	
  lésions	
  intes6no-­‐
mésentériques	
  ;	
  les	
  autres	
  sont	
  des	
  tumeurs	
  neuro	
  endocrines	
  

	
  	
  
•  les	
  tumeurs	
  neuroendocrines	
  issues	
  de	
  l'intes6n	
  antérieur	
  (bronchiques	
  et	
  thymiques)	
  libèrent	
  

leurs	
  sécré6ons	
  (sérotonine	
  ,	
  bradykinine	
  ,	
  substanceP	
  	
  ,	
  histamine	
  directement	
  dans	
  la	
  
VCI	
  .De	
  ce	
  fait	
  les	
  manifesta6ons	
  cliniques	
  du	
  syndrome	
  de	
  Bjork	
  peuvent	
  être	
  observées	
  en	
  
l'absence	
  de	
  métastases	
  hépa6ques	
  	
  

•  les	
  carcinoïdes	
  de	
  l'ovaire	
  	
  sont	
  des	
  tératomes	
  	
  ovariens	
  matures	
  (analogues	
  et	
  parfois	
  
associés	
  à	
  un	
  	
  goitre	
  ovarien)	
  excep6onnels	
  .	
  Le	
  syndrome	
  de	
  Björk	
  	
  y	
  est	
  observé	
  en	
  l'absence	
  
de	
  métastases	
  hépa6ques	
  	
  



T	
  	
  carcinoïde	
  ovarienne	
  droite	
  primi6ve	
  	
  révélée	
  par	
  un	
  syndrome	
  de	
  Björk	
  
	
  



la	
  mésentérite	
  rétrac6le	
  des	
  
	
  tumeurs	
  carcinoïdes	
  …de	
  	
  
l'évidence	
  au	
  plus	
  sub6l	
  (18	
  
	
  mois	
  	
  et	
  3	
  scanners	
  pour	
  	
  
faire	
  le	
  diagnos6c	
  dans	
  ce	
  dernier	
  

cas	
  	
  !!!)	
  
toute	
  lésion	
  isolée	
  du	
  mésentère	
  	
  
doit	
  faire	
  penser	
  	
  à	
  la	
  tumeur	
  
	
  carcinoïde	
  
	
  

Aspect	
  	
  en	
  imagerie	
  

•  Masse	
  tumorale	
  mésentérique,	
  volon6ers	
  volumineuse	
  à	
  
contours	
  spiculés,	
  avec	
  un	
  épaississement	
  des	
  parois	
  
diges6ves	
  adjacentes	
  plus	
  ou	
  moins	
  awrée	
  vers	
  la	
  lésion	
  
mésentérique	
  (	
  mésentérite	
  rétrac6le)	
  .Toute	
  masse	
  ou	
  
nodule	
  isolé	
  du	
  mésentère	
  doit	
  faire	
  évoquer	
  la	
  tumeur	
  
carcinoïde	
  	
  en	
  premier	
  lieu	
  ,	
  quel	
  que	
  soit	
  l'aspect	
  de	
  ses	
  
contours	
  	
  ,	
  et	
  qu'elle	
  soit	
  ou	
  non	
  le	
  siège	
  de	
  	
  calcifica6ons	
  

•  les	
  irrégularités	
  de	
  calibre	
  des	
  vaisseaux	
  avoisinants	
  sont	
  
un	
  appoint	
  diagnos6que	
  précieux	
  	
  



•  L’aNeinte	
  métasta6que	
  hépa6que	
  peut	
  prendre	
  des	
  aspects	
  variés	
  
généralement	
  	
  hypervasculaires	
  	
  ,beaucoup	
  plus	
  excep6onnellement	
  
nécro6ques	
  kys6sées	
  	
  	
  simulant	
  une	
  polykystose	
  hépa6que	
  

métas	
  "kys6sées"	
  

métas	
  fibreuses	
  	
  

méta	
  	
  unique	
  	
  

méta	
  	
  unique	
  	
  calcifiée	
  	
  

métas	
  calcifiées	
  et	
  	
  
hypervasculaires	
  ;	
  	
  
troubles	
  perfusionnels	
  	
  



Traitement	
  

•  Exérèse	
  de	
  la	
  tumeur	
  carcinoïde	
  primi6ve	
  

•  Traitement	
  médical	
  mul6objec6f	
  	
  

•  RHD	
  :	
  régime	
  pauvre	
  en	
  	
  
Tryptophane	
  (caroNe,	
  banane,	
  
ananas,	
  avocat)	
  


